Prenatal Diagnosis of Ventriculocoronary Communication in a Fetus with Pulmonary Atresia with Intact Ventricular Septum : a Case Report by Tachibana, Ayaka et al.




（平成 27 年8 月17 日受付ー）
（平成 28 年 1月6 日受理）
徳島大学病院周産母子センター I），徳島大学発生発達医学講座小児医学分野 2）.四 国こどもとおとなの医療センター産婦人科 3)
立花綾香 1) 加地 剛 1) 七僚あつ子 1) 高橋洋平 1) 中山聡一朗 1)
中川 竜二 1) 前田和寿 1) 3） 早測康信 2) 香美祥二 2) 苛原 稔 1)
Key words 
pulmonary atresia with intact ventricu lar septum (PAIVS ) 
smuso 1d al comuniat10 
fetus 
概要 純型肺動脈閉鎖 （pulmonary atres ia w ith intact ve ntr icular sept um ：以下PAIVS ）の治療方針の決定には
右室の大きさ，肺動脈の閉鎖様式に加え，冠動脈が右室内腔と繋がる異常交通 （類洞交通）の有無や程度が重要と
される．今回胎児期に類洞交通を評価できた PAIVS の一例を経験したので報告する





胎児超音波で、冠動脈を起始部から系統的に観察する ことで，類洞交通の評価が可能とな りそれによ り，出生前
から治療方針の検討ができ，家族への説明に有用であった．
緒言
純型肺動脈閉鎖 （pu lmonary atr es ia w ith intac 
ventricu lar septum ：以下 PAIVS ）は心室中隔欠損を
伴わない右室肺動脈問の閉鎖で，多くの場合右室は低
形成となる先天性心疾患である 新生児先天性疾患の






に類洞交通の有無や程度により判断される 2) 3) 
類洞交通とは冠動脈と右室内腔と の異常交通で，
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健診を受け順調であったが， 2 週4 日の妊婦健診時の






いた 心室中隔欠損はなかった 以上から PAIVS と診
断した （図1). カラードプラお よびパルスドプラでは
右室心尖部に心筋を貫通する双方向性の血流を認め，
類洞交通が疑われた（図 2a. b). 類洞交通が疑われた
ため，逆に冠動脈を起始部から末梢へと観察した 大
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図l 初診時の胎児心臓超音波検査 （凹腔断面）
右室は低形成で心筋は肥厚. RA 右房， RV・ 右室， LA ：左房，
LV. 左室
日本周産期・新生児医学会雑誌 第 52 巻 第 l号






（図3a ). 3D 超音波で、も L AD からの類洞交通であるこ
とが確認できた （図3b ). L AD の血流は双方向性であ
った また右冠動脈は右房室間溝を走行後，右室側壁
に小さな類洞交通の形成しているように見えた 一方













40週 1 日に陣痛が発来し経睦分娩とな った児は
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図3 胎児心臓超音波検査 （冠動脈と類洞交通）
a 左冠動脈と類洞交通 （長軸断面） b ：左冠動脈と類洞交通 （3D 超音波）
上行大動脈から左冠動脈が起始し， LA D となり心尖部にて形成 3D 超音波における LAD からの類洞交通. RV. 右室， AAo. 上
される類洞交通 RV・ 右室 AAo ・上行大動脈 LAD 左冠動 行大動脈， LAD 左冠動脈前下行枝
脈前下行枝
C 心嚢液






確認された（図 Sa, b ). 出生前の予定通り単心室修復
の方針 となり， 日齢 1 にB lalock T aus sig shunt 術，
13カ月に G len 手術 3歳で F onta n型手術を行った
図4 出生後の心臓超音波検査 （四腔断面）






要な疾患のひとつである 一方で PA IVS の最終的な
治療は二心室修復もしくは単心室修復が選択される
その際，類洞交通が重要な因子となる．出生後の類洞
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図5 出生後の心臓カテーテル検査
a i 出生後の左冠動脈造影




















一方， Iacobel iioJ らは208 年に胎児期のカラードプ
ラによる類洞交通描出の限界を報告 している 出生後
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Prenatl Diagnos of Ven tric ulo cornay Com muni cation in a Fetus with Pulm on ary Atresia 
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Abnormal cornay con nectio ns betwn the ven tricles and aorta can have sign ifcant impacts on my ocar dia l 
perfusion and consequt ly on the ap roac h for surgical inter ve ntio n. Pr esnc of ve ntr ic ulocrnay 
comuniat 何CC ),or ventr iculo -cornar y fist ula, may be critical to peri - and postpar tum mana gemen t. W e 
report th e prenatl diagnosi s of VCC asoc iated w ith pulmonar y atr es ia wit h intact ve ntricu lar sept um (PA V IS). 
A 24-year -ol d woman was re fered to our insti tutio n at 23+3 weks' ge station becaus of an abnorm all y sm all 
right ventr icl e (RV) in the fetus 目 Feta lec hocar diograp hy showed a smal RV with tri vi al diasto lic fi ll ing fl ow, an 
in tact ve ntricul ar sept um, and a hypo lastic pul monary tru nk with re trog rade perfusion through the ductus 
arte ri osus. Col r and pu lsed D op le r so nography revaled bidirec tiona l flo w at the rig ht vent ri cular apex , whic
was co nfirmed as large VCC betw n the left anter ior des ce ndi g (LAD ) cornay artery an d RV by delinea ting 
cornay arteries fr om the aortic origin w ith co lor Dopler so nograph y. 
A 3,07 g ma le infan t was va gina ll y deli verd at 40 + 1 weks' ges tat ion. Postn ata l ec hocardigp hy, 
comp uted tomgrap hy and an giogra phy confirmed P AI VS an d large VCC betwn the LAD cor na ry arter y and 
RV . A Blaock -Taus ig shunt was placed on postna tal day 1. Sub sequ ent ly, a Glen shu nt was ins erte d at the 
age of 13 months, and Fon tan procedu was perfomd at 出e age of 3 yea rs. 
In sum mar y, we acuratel y diagnosed fetal P AIVS and VCC acur tely by meticulo us echoard iograp hy. 
Thus, we could prov ide ap propri ate cou ns elin g to pare nts and optim ize per i- an d post art um m angem nt. 
